Protocolo de actuación ante hemangiomas y/o malformaciones vasculares by Redondo, P. (Pedro) & Fernandez, M. (M.)
133An. Sist. Sanit. Navar. 2004 Vol. 27, Suplemento 1
Protocolo de actuación ante hemangiomas y/o malformaciones vasculares
Protocol for the treatment of haemangiomas and/or vascular malfor-
mations
P. Redondo, M. Fernández
RESUMEN
Ante toda lesión vascular presente en los primeros
momentos de la vida, es preciso discriminar si se trata
de un tumor o una malformación vascular dada la dife-
rente evolución de ambos procesos y, por tanto, el dis-
tinto tratamiento que precisan.
El diagnóstico es fundamentalmente clínico, basa-
do en una correcta anamnesis y una minuciosa explo-
ración física. Lo primero es saber si la lesión no estaba
presente en el nacimiento y ha cambiado de forma lla-
mativa de tamaño, lo que llevaría a pensar en un
hemangioma o, por el contrario, es congénita y de cre-
cimiento muy lento como son las  malformaciones vas-
culares. Ante lesiones dudosas, está indicado realizar
una biopsia con inmunohistoquímica para el anticuer-
po GLUT-1, específico de hemangiomas.
Entre las pruebas de imagen, de primera elección
suele utilizarse la ecografía-Doppler que permite dife-
renciar si la lesión es de alto o bajo flujo y distinguir si
se trata de un hemangioma o una malformación vascu-
lar. En función del tipo de lesión, localización y grado
de afectación puede ser preciso  realizar una radiogra-
fía, resonancia magnética, flebografía, angio-resonan-
cia, arteriografía o linfoescintigrafía para completar el
estudio.
En casos más particulares, como la hemangioma-
tosis múltiple, es necesario realizar una ecografía hepá-
tica, sangre oculta en heces, gastroscopia y colonosco-
pia, así como una determinación de hormonas tiroide-
as; y en las malformaciones venosas o combinadas
extensas, un hemograma y pruebas de coagulación.
Por otro lado, las posibles repercusiones en otros
órganos hacen imprescindible un abordaje multidisci-
plinar con la participación de diferentes especialistas. 
Debido al amplio espectro que abarcan las anoma-
lías vasculares, el tratamiento debe ser individualizado.
Palabras clave. Hemangioma. Malformación vas-
cular. Diagnóstico. Tratamiento. Protocolo.
ABSTRACT
When facing any vascular lesion present in the first
moments of life, it is necessary to determine whether
one is dealing with a tumour or a vascular malformation,
given the different evolution of both processes and,
hence, the different treatments they require.
Diagnosis is basically clinical, based on a correct
anamnesis and a detailed physical exploration. The
first thing is to establish whether the lesion was pre-
sent at birth and has changed size significantly, which
would lead one to think of a haemangioma or, on the
contrary, whether it is congenital and of very slow
growth, such as vascular malformations. Facing dubi-
ous lesions, it is recommendable to carry out a biopsy
with immunohistochemistry for the GLUT-1 antibody,
specific to haemangiomas.
Amongst the image tests, the first choice is usually
ecography-Doppler, which makes it possible to deter-
mine whether the lesion is of high or low flow and to
distinguish whether one is dealing with a haemangioma
or a vascular malformation. Depending on the type of
lesion, its localisation and degree of affectation it might
be necessary to carry out radiography, magnetic reso-
nance, phlebography, angio-resonance, arteriography
or lymphoscintigraphy to complete the study.
In more particular cases, such as multiple hae-
mangiomatosis, it is necessary to carry out an hepatic
echography, blood concealed in faeces, gastroscopy
and colonoscopy, as well a determination of thyroid
hormones; and in venous or combined extensive mal-
formations, a haemogram and coagulation tests.
On the other hand, the possible repercussions on
other organs make a multidisciplinary approach essen-
tial, with the participation of different specialists.
Due to the wide spectrum covered by vascular
anomalies, treatment must be individualised. 
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INTRODUCCIÓN
El diagnóstico correcto de una anoma-
lía vascular del nacimiento nos orientará
en las peculiaridades de su seguimiento y
nos guiará a utilizar el mejor tratamiento
disponible. En otras palabras, antes de tra-
tar una anomalía vascular y para elegir la
mejor opción terapéutica, tenemos que
tener muy claro el diagnóstico de la lesión
y su predecible evolución.
De esta manera, para realizar el diag-
nóstico será esencial una correcta anam-
nesis a los padres del paciente, una minu-
ciosa exploración física y, con frecuencia,
la complementación con determinadas
pruebas de imagen. Raramente necesitare-
mos un estudio histológico, aunque si que
puede estar indicada la realización de
otras pruebas complementarios, y por
supuesto el enfoque multidisciplinar de
aquellas lesiones que por su localización o
asociación sindrómica requieran de la




Lo primero y más importante ante una
mancha vascular de nacimiento es distin-
guir si se trata de un hemangioma o de una
malformación vascular. Para ello, es esen-
cial hacer tres preguntas sobre la lesión
vascular a los padres:
- ¿Estaba presente desde el nacimien-
to? SÍ, se trata de una malformación vascu-
lar; NO, se trata de un hemangioma. De
todas formas, es importante considerar
que hasta un 30% de los hemangiomas
están presentes en el nacimiento, y que
existe un porcentaje considerable de mal-
formaciones vasculares que, estando pre-
sentes, aparentemente no se ven (por
ejemplo muchas malformaciones arterio-
venosas).
- ¿Crece? SÍ, se trata de un hemangio-
ma; NO, se trata de una malformación vas-
cular. El crecimiento de un hemangioma
(hiperplasia) es más rápido, brusco y lla-
mativo (dura entre 8 y 14 meses) que el
crecimiento de una malformación vascular
(hipertrofia), que es más lento y sólo se
hace evidente con el paso de los años.
Habitualmente las lesiones de alto flujo
(malformaciones arterio-venosas) se
expanden más rápidamente que las de
bajo flujo.
- ¿Ha disminuido de tamaño? SÍ, se trata
de un hemangioma; NO, se trata de una
malformación vascular. Salvo un pequeño
porcentaje insignificante, los hemangio-
mas siempre involucionan en mayor o
menor proporción y en más o menos tiem-
po. Por el contrario una malformación vas-
cular nunca lo hace. Algunas malformacio-
nes en relación con traumatismos, proce-
dimientos terapéuticos (extirpación par-
cial, escleroterapia,...), infecciones, cam-
bios hormonales, pueden sufrir cambios
de tamaño que en el tiempo pueden corre-
girse, pero realmente no se trata de un ver-
dadero crecimiento y posterior involución.
• No todas las lesiones rojizas “en
fresa” son hemangiomas, ni todos
los hemangiomas tienen aspecto
“en fresa”.
• Existen los hemangiomas subcutá-
neos profundos, sobre todo a nivel
de cuello y tronco, que pueden con-
fundirse clínicamente con una mal-
formación venosa o linfática.
• Hay hemangiomas congénitos que
pueden confundirse con una mal-
formación vascular al estar presen-
tes desde el nacimiento. 
• Un pequeño porcentaje de heman-
giomas no involuciona, comporta-
miento que puede inducir a un diag-
nóstico erróneo de malformación
vascular. 
• Un hemangioma maculoso superfi-
cial facial en un estadío inicial
puede confundirse con una malfor-
mación vascular capilar (mancha
en vino de Oporto).
EXPLORACIÓN FÍSICA
Las características clínicas de un
hemangioma dependen de la profundidad
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de la lesión respecto a la piel y del estadío
de su ciclo evolutivo. Igualmente, el aspec-
to de una malformación vascular es varia-
ble según el tipo de lesión y la profundi-
dad. Las descripciones clínicas de ambas
lesiones han sido expuestas detallada-
mente en otro capítulo de esta monogra-
fía.
PRUEBAS DE IMAGEN
Para realizar una correcta evaluación
de un paciente afecto de una mancha vas-
cular de nacimiento, tras una minuciosa
anamnesis y un exhaustivo examen clíni-
co, muchas veces será necesario recurrir a
una serie de procedimientos de imagen
tratando de utilizar, siempre que sea posi-
ble, los menos invasivos. La evaluación
radiológica está indicada antes de iniciar
un tratamiento médico o quirúrgico en los
hemangiomas y antes del tratamiento
mediante escleroterapia, radiología inter-
vencionista o cirugía de una malformación
vascular, para definir bien su naturaleza y
extensión.
Radiografía simple
Una radiografía simple puede detectar
flebolitos calcificados, típicos de las mal-
formaciones vasculares venosas. También
puede apreciar cambios óseos (engrosa-
miento cortical, desmineralización u oste-
oporosis, imágenes líticas...) que pueden
aparecer hasta en el 20% de las malforma-
ciones vasculares extensas de los miem-
bros1.
Radiografía simple o topograma
mediante escáner 
Se realiza en pacientes con malforma-
ciones vasculares venosas o combinadas
extensas de extremidades, permitiendo
medir la longitud de las mismas y conocer
con exactitud si existe una dismetría entre
ambas. Clínicamente, sólo es posible
detectar diferencias de longitud entre 0,5 y
1 cm, por lo que, para valorar dismetrías
menores, necesitamos emplear estos
métodos de imagen. Por otro lado, estas
técnicas nos permiten determinar la tasa
de crecimiento de cada extremidad, cono-
cer si las dismetrías son progresivas o
estables y valorar el momento más ade-
cuado para realizar los procedimientos
terapéuticos necesarios para igualar la
longitud de las extremidades, aspectos
que no es posible valorar sólo clínicamen-
te. Estos procedimientos radiográficos no
suelen ser necesarios antes de los 2-3 años
de edad, ni más allá de la madurez esque-
lética, ya que las diferencias en la longitud
de las extremidades no progresan tras el
cierre de los cartílagos fisarios. Por ello se
recomienda realizar una medición clínica y
radiológica inicial a los 2 años, repitiéndo-
las anualmente.
Ecografía Doppler
La ecografía Doppler suele ser el pro-
cedimiento utilizado de primera elección y
en ocasiones el único necesario, ya que es
un método sencillo en su realización sin
riesgos para el paciente. Un estudio eco-
gráfico diferencia entre una lesión de bajo
o alto flujo (fístulas arteriovenosas), y
puede diferenciar un hemangioma de una
malformación vascular2. Concretamente,
con eco-Doppler puede distinguirse entre
un higroma quístico y un hemangioma sub-
cutáneo3,4. Así, en el primero puede valo-
rarse una masa sólida, ecogénica, de natu-
raleza avascular, donde se ven septos y
donde puede apreciarse un nivel fluido
sobre todo cuando se ha producido una
hemorragia interna.
A veces este método no permite eva-
luar nítidamente la mitad inferior de las
piernas, por lo que en algunos casos se
requerirá la realización posterior de una
flebografía.
Escáner o TC
Se trata de una técnica diagnóstica que
cada vez se utiliza menos en el estudio de
las lesiones vasculares, y que ha sido
reemplazado por la resonancia magnética
en muchos casos, sobre todo en el estudio
de los tejidos blandos. El TC con contraste
es útil para detectar afectación ósea y para
diferenciar una malformación venosa de
otra linfática.
Resonancia magnética
Es la técnica de elección para la valo-
ración de partes blandas. En general, ade-
P. Redondo y M. Fernández
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más de valorar la infiltración de tejidos
profundos, delimitar los grupos muscula-
res, los planos fasciales y los vasos prin-
cipales, puede hacer el diagnóstico dife-
rencial con otros tumores de tejidos blan-
dos. Hoy en día, esta prueba ha superado
con creces al escáner o TC al no utilizar
contraste y disminuir la radiación. La
resonancia magnética no es capaz de dis-
tinguir entre un hemangioma y una mal-
formación vascular; ni entre una malfor-
mación venosa y otra linfática, salvo
cuando se usa contraste, observándose
entonces ausencia de captación en la lin-
fática5. En una resonancia magnética el
hemangioma se define como una masa
sólida de alto flujo, de señal intermedia en
T1 y de mayor intensidad en T2. Las mal-
formaciones arteriovenosas también son
lesiones de alto flujo, pero no tienen el
efecto masa de las anteriores y su intensi-
dad en T2 es intermedia. Las malforma-
ciones venosas y linfáticas son de bajo
flujo.
Angio-resonancia
Cuando la realización de una flebogra-
fía esté contraindicada o no permita valo-
rar las estructuras  vasculares con clari-
dad, se puede realizar una angio-resonan-
cia. Permite documentar el tipo y distribu-
ción de las anomalías vasculares y la ana-
tomía del drenaje venoso. Es una técnica
de gran utilidad para la identificación de la
patognomónica vena marginal de Servelle,
presente en el tejido subcutáneo de la pan-
torrilla y muslo en el síndrome de Klippel-
Trenaunay. Además, la angio-resonancia
aporta información sobre la presencia o
ausencia, y la extensión de la afectación
vascular a nivel intra-abdominal y pélvico.
La angio-resonancia puede ser una alterna-
tiva a la arteriografía en el estudio de las
malformaciones arteriovenosas intracra-
neales, para visualizar las arterias aferen-
tes, el nidus y las venas de drenaje6.
Flebografía
La flebografía ascendente consiste en
la inyección de contraste yodado a través
de una vena superficial del dorso del pie,
realizando posteriormente radiografías de
dicha extremidad. Mediante diferentes
maniobras de compresión permite estu-
diar el sistema venoso profundo. También
resulta de utilidad para conocer la anato-
mía de las venas superficiales, el estado de
las válvulas, la presencia de venas embrio-
narias, las conexiones entre los sistemas
superficial y profundo y el grado de incom-
petencia venosa. La flebografía tiene como
desventajas la posibilidad de reacciones
alérgicas y de trombosis venosas debidas
al uso de contraste yodado. 
Arteriografía
Puede ser necesaria cuando se sospe-
che la presencia de fístulas arterioveno-
sas, sobre todo las de bajo flujo, difíciles
de valorar con otras técnicas. Aparte de su
valor diagnóstico, la arteriografía es la vía
para realizar una embolización terapéutica
de una malformación arteriovenosa.
Linfoescintigrafía
Aporta información sobre el drenaje
linfático y puede estar indicada en algunos
pacientes para la valoración de los vasos
linfáticos en caso de linfedema persisten-
te, o en malformaciones combinadas
extensas cuando las diferencias en el diá-
metro de ambas extremidades superen los
4 cm. Aunque se trata de una técnica en
desuso por su compleja y lenta realización,
puede aportar información muy significati-
va, difícil de obtener por otros procedi-
mientos, en algunas malformaciones vas-
culares que asocian malformaciones linfá-
ticas de la cavidad torácica.
En las grandes malformaciones vascu-
lares de las extremidades, además de un
estudio inicial con eco-Doppler, la reso-
nancia magnética es eficaz para delimitar
la extensión de la lesión y la flebografía
para apreciar las venas anómalas, así
como su drenaje en el sistema venoso pro-
fundo y la integridad o no de este último.
La combinación de ambas técnicas ayuda
a estudiar mejor la lesión en distintos pla-
nos anatómicos7. Una arteriografía no
aportará nada si se trata de una malforma-
ción venosa, aunque sí debe realizarse
antes de cualquier tratamiento si se sospe-
cha la presencia de una malformación arte-
rio-venosa.
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ESTUDIO ANATOMOPATOLÓGICO
El diagnóstico de un hemangioma o
una malformación vascular es fundamen-
talmente clínico, y se basa en una correcta
anamnesis y en una minuciosa exploración
física. En ocasiones, ante lesiones dudosas
tanto por el aspecto morfológico, localiza-
ción, comportamiento biológico o respues-
ta al tratamiento, puede estar indicado rea-
lizar una biopsia que confirme el diagnós-
tico de sospecha. Cada uno de los tumores
vasculares congénitos citados en el capítu-
lo anterior posee características histológi-
cas propias que los diferencian fácilmente
de los hemangiomas. Igualmente, las mal-
formaciones vasculares, en función del
vaso predominante afectado, tienen un
patrón anatomopatológico específico. Qui-
zás, una de las mayores dudas diagnósti-
cas ocurre entre ciertos hemangiomas,
que ya han acabado la fase proliferativa, y
se retrasa la involutiva, y determinadas
malformaciones vasculares. En estos
casos, cuando con las tinciones clásicas
no es posible alcanzar un diagnóstico, se
puede recurrir a técnicas de inmunohisto-
química, concretamente al anticuerpo
GLUT-1 que es un marcador selectivo y
específico de hemangiomas, o a otros
como FCγRII, Lewis Y y merosina.
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
Ante hemangiomatosis múltiple es pre-
ciso realizar:
- Ecografía hepática.
- Sangre oculta en heces. Gastrosco-
pia y colonoscopia (descartar afec-
tación intestinal).
- Hormonas tiroideas.
Ante malformaciones vasculares veno-
sas o combinadas extensas es preciso rea-
lizar:
- Estudio de coagulación: tiempo de
protrombina, fibrinógeno, dímero-D,
plaquetas, fibrina.
- Radiología simple de extremidad
afecta (desmineralización).
Hormonas tiroideas
En hemangiomas hepáticos extensos
se han demostrado niveles elevados de la
yodo-tironina deaminasa tipo 3 que, al ace-
lerar la degradación de la hormona tiroi-
dea, puede inducir la aparición de un cua-
dro de hipotiroidismo9. 
Estudio de la coagulación
En las malformaciones vasculares
venosas o mixtas extensas se ha descrito
una coagulación intravascular localizada
hasta en el 88% de los pacientes10. Este
trastorno, en función de la gravedad puede
producir hemorragias y trombosis en
situación basal y empeorar claramente
con algunos tratamientos (inmovilización
postquirúrgica, escleroterapia). Su estudio
recomienda realizar un hemograma, donde
el número de plaquetas suele estar en el
límite bajo de la normalidad (distinto de la
CID que se produce por atrapamiento local
de plaquetas en el fenómeno de Kasabach-
Merritt), un tiempo de protrombina, fibri-
nógeno (que suele estar disminuido),
dímero-D (habitualmente elevado), y com-
plejos solubles de fibrina (que suelen estar
presentes)11,12.
Ante lesiones clínicas sugestivas de
hemangioendotelioma kaposiforme o
angioma en penacho, hay que realizar
recuentos plaquetarios periódicos para
prevenir o tratar precozmente un fenóme-
no de Kasabach-Merritt.
• El sistema venoso profundo suele
estar afectado en más de la mitad de
las malformaciones vasculares de
predominio venoso de extremidades.
Su estudio minucioso, mediante eco-
Doppler, flebografía y resonancia
magnética, es fundamental de cara a
valorar cualquier procedimiento
terapéutico8. 
• Las grandes malformaciones vascu-
lares se extienden prácticamente
siempre hacia el tejido músculo-
esquelético. Las mejores pruebas de
imagen para descartar infiltración
muscular y ósea son la resonancia
magnética y la radiografía simple res-
pectivamente.
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- Los grandes hemangiomas de la región
cérvico-facial o torácica, que se dan
sobre todo en niñas, tienen un 5-10% de
asociación a malformaciones estructu-
rales (síndrome PHACE, malformacio-
nes de fosa posterior, hemangiomas
cérvico-faciales, anomalías arteriales,
anomalías cardiacas y anomalías ocula-
res)13,14 (Neuropediatra).
- Los hemangiomas de la línea media,
sobre todo los de la región lumbo-
sacra, pueden asociarse a disrafismos
espinales con potenciales alteraciones
urogenitales. (Neuropediatra).
- Los hemangiomas difusos o segmenta-
les son los que presentan un mayor
número de complicaciones y anomalías
asociadas, destacando la ulceración y
compresión u obstrucción de orificios
naturales (ojos, oídos, nariz,
boca...).(Pediatra, oftalmólogo, otorri-
no).
- Los hemangiomas múltiples, que sue-
len asociar lesiones cutáneas y viscera-
les (sobre todo hepáticas), pueden pro-
ducir anemia y hepatomegalia y pre-
sentar un fallo cardíaco congestivo15.
(Pediatra).
- Los hemangiomas focales localizados a
nivel de parótida, área periorbitaria,
labios, punta nasal y región anogenital
suelen involucionar más lentamente y
tienen un mayor riesgo de dejar defor-
midades o cicatrices residuales16.(Ciru-
jano plástico, cirujano pediátrico).
- Las malformaciones vasculares venula-
res de la región facial (mancha en vino
de Oporto) requieren descartar, en fun-
ción de la localización, un síndrome de
Sturge-Weber. (Neuropediatra, oftalmó-
logo).
- Ante malformaciones vasculares com-
binadas tipo síndrome de Klippel-Tre-
naunay, tras estudio clínico, analítico y
morfológico, valoración multidiscipli-
nar de cara al seguimiento y tratamien-
to. (Cirujano vascular, traumatólogo).
- Ante malformaciones arterio-venosas
con compromiso (fallo cardiaco con-
gestivo o necrosis cutánea por síndro-




Anomalías venosas intracraneales 
Las “anomalías venosas intracranea-
les” ocurren espontáneamente en el 0,25%
de la población, siendo un hallazgo fortui-
to en el escáner o resonancia magnética, y
resulta especialmente importante detectar
su presencia en pacientes con malforma-
ciones venosas en la región cefálica. Se
trata de venas dilatadas intramedulares,
convergentes en una gran vena que drena
en el sistema venoso superficial o profun-
do, no existiendo el sistema de drenaje
habitual. Suelen ser asintomáticas, aunque
a veces producen dolor de cabeza y rara-
mente son causa de un accidente isquémi-
co transitorio17. Previamente estas lesiones
se conocían como “angiomas venosos
cerebrales”, y deben distinguirse de la mal-
formación vascular cerebral auténtica
–también llamada “cavernoma” – que
requiere un tratamiento precoz para evitar
complicaciones (hemorragia cerebral,
pseudotumor o epilepsia). En un trabajo
reciente sobre 40 pacientes con malforma-
ciones venosas extensas de piel y mucosa
facial, se aprecian anomalías venosas
intracraneales en 8 (20%), 4 múltiples y
una bilateral18, con la única sintomatología
de dolor de cabeza. Es importante realizar
un diagnóstico correcto de estas lesiones
mediante escáner, resonancia o angio-reso-
nancia y, en caso de presentarse, no con-
fundir con una verdadera malformación
venosa cerebral19. 
Anomalías intracraneales en el
síndrome de Sturge-Weber
El síndrome de Sturge-Weber se carac-
teriza por una malformación vascular que
ocurre de forma ipsilateral en tres tejidos
de un mismo origen embriológico: piel
facial en V1 (nevus telangiectásico), ojo
(afectación de coroides y riesgo de glauco-
ma) y leptomeninge (riesgo de convulsión,
hemiplejia, anoxia y atrofia cerebral, calci-
ficaciones y alteración de las funciones
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neuro y psicomotora). Sólo el 10% de
nevus localizados en V1 tienen afectación
cerebral, que puede ser detectable con
escáner y resonancia magnética con con-
traste.
En un reciente estudio sobre 22 pacien-
tes (entre 8 días y 25 meses) con nevus
telangiectásico en V1 se incluyó la realiza-
ción de un SPECT con xenon 133 para ver
el flujo sanguíneo regional cerebral, al
mismo tiempo que un scanner y una reso-
nancia. El síndrome de Sturge-Weber fue
confirmado en todos los pacientes. En
pacientes con convulsiones ya estableci-
das el SPECT demostró una disminución
del flujo, confirmándose una hipoperfu-
sión e hipometabolización del lado daña-
do20. Sorprendentemente, cuando el SPECT
se hizo en pacientes antes de tener las con-
vulsiones, el lado afecto mostraba hiper-
perfusión en el 75% de los casos. Por tanto,
esta prueba puede ser un método eficaz
para un diagnóstico precoz de daño cere-
bral en el síndrome de Sturge-Weber, con
su repercusión terapéutica, ya que tratar
las convulsiones precozmente limita la
anoxia y el daño neurológico.
II. ACTITUD TERAPÉUTICA
La actitud dependerá del tipo de lesión,
localización y evolución previsible, de la
edad del paciente, de la sintomatología y
de la complicación.
HEMANGIOMAS
• Conservador. Actitud expectante.
• Médico. En función del compromiso
(corticosteroides orales o intralesiona-
les, interferón o citostáticos tipo vin-
cristina).
• Quirúrgico inicial. Según localizaciones
(periorbitario, parotídeo, labial y de
punta nasal).
• Quirúrgico tardío. Corrección de secue-
las, mediante cirugía y/o láser de CO2 o
Erb:YAG.
MALFORMACIONES VASCULARES
• Venulares. Láser de colorante pulsado
y/o luz pulsada (cuanto antes).
• Venosas y combinadas de bajo flujo.
- Escleroterapia con microespuma (no
límite de edad).
- Cirugía.
- Láser de Nd: YAG ó KTP.
• Linfáticas.
- Cirugía.
- Escleroterapia con OK-432.
- Láser de CO2.
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